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Mit 7 Textabbfldungen. 

(Eingegangen am 27. Juli 1928.) 

, ,Gibt es vom pathologisch-anatomisehen Standpunkt  aus einen Unter- 
schied zwischen der Gaucherschen Krankhei t  des S/~uglings und der 
Gaueherschen Krankhei t  des Erwachsenen?"  Diese Frage hat  sich 
schon Oberling vorgelegt und sic in bejahendem Sinn beantwortet .  Er  
stiitzte sich dabei haupts~tchlich auf die Vergnderungen im Zentralnerven- 
system yon Gaueherkranken Sguglingen. Die Befunde an den iib- 
rigen Organen waren ngmlieh, yon geringffigigen Abweichungen abge- 
sehen, dieselben wie bei erwachsenen Gaucherkranken Individuen. 
Aueh wir waren gezwungen, uns die eingangs aufgestellte Frage vor- 
zulegen bei der Untersuchung eines Falles 1, der weniger in Bezug auf 
die Vergnderungen im Zentralnervensystem, als im Befund an ver- 
schiedenen, inneren Organen grundsgtzlich yore Bilde der Gauehersehen 
Krankhei t  beim Erwachsenen abweieht. Die Abweiehungen sind der- 
artige, dab wir im folgenden uns zun~ehst werden bemiihen miissen, 
nachzuweisen, dal~ es sich i iberhaupt um einen Fall yon Gaueherseher 
Krankhei t  handelt. Dann erst wollen wir auf die Abweichungen yore 
gewohnten Bride dieser Erkrankung eingehen und unseren Fall, sowie 
andere, tells siehere, tells fragliehe F~lle Gaucherscher Krankhei t  beim 
Sgugling miteinander vergleichen und, wenn m6glich, sine alle Fglle 
umfassende Erklgrung der beobachteten Abweiehungen zu linden 
traehten. 

In  2 Punkten werden wir uns kurz fassen k6nnen: da nur vom 
pathologisch-anatomischen Bride die ~ede  sein soll, k6nnen wir auf 
eine ausfiihrliche Wiedergabe der Krankengeschichte verziehten, urn- 

1 Siehe meine ]~emerkung in der Aussprache zum Milzreferat auf der 
Tagung der Deutsehen path. Gesellschaft in Wiesbaden 1928. 
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somehr, als Herr  Dr. G. Dienst dieselbe vom klinisehen S t a n d p u n k t  aus 
verwerten wird. Andrersei ts  k 6 n n e n  wir bez~glieh aller, die Gaueher-  
sehe K r a n k h e i t  bet reffenden F ragen  auf die grundlegende,  zusammen-  
fassende Dar s t e l lung  yon L. Pidc verweisen, wovon ira folgenden oft 
Gebrauch gemaeht  werden soll. Die dort  niedergelegten Erkenn tn i s se  
weiter auszubauen  und ,  wenn  m6glich, zu vervolls tgndigen,  ist der Zweek 
dieser Mittei lung.  

Aus der Krankengeschiehte  unseres Falles, ffir deren freundliehe 
Uber lassung wir dem Direktor  der Re iehsans ta l t  fiir Mutter-  u n d  
S~uglingspflege in Wien,  Her rn  Hofrat  Moll, dankba r  sind, e n t n e h m e n  
wir folgendes : 

Stefanie B., im Alter yon 3 Monaten in der Reiehsanstalt ffir Mutter- und 
S~uglingspflege in Wien aufgenommen. Das erste Kind derselben Eltern starb 
pl6tzlich im Alter von 3 Monaten, weshalb eine sanithtspolizeiliche Obduktion 
vorgenommen wurde. Bei dieser soll unter anderem eine vergr6Berte Leber und 
eine groge sehlaffe Milz gefunden worden sein. Familienvorgesehichte sonst o. B. 
Drei Woehen vor der Spitalaufnahme magerte das Kind immer mchr ab. Bei 
der Aufnahme WaR. und Pirquet-R. negativ. Milz und Leber deutlieh tastbar, 
Blur lip~misch, 240 mg % Cholesterin enthaltend ([ng. chem. A. Wasicky). Bei 
der Milzpunktion wurden groBe, wabige Zellen gefunden, weshalb die Diagnose 
einer lipoidzelligen Hepatosplenomegalie gestellt wurde. Einer pl6tzlieh ein- 
setzenden Pneumonie erlag das Kind im Alter yon 51/2 Monaten. 

Die drei  S t u n d e n  nach  dem Tode vorgenommene  Obduk t ion  ergab 
folgenden ana tomischen  Befund:  

Stark abgemagerte, 551/2 em groBe, 3800 g schwere kindliehe Leiehe. All- 
gemeine Deckc blaB. Totenstarre noeh nicht eingetreten. Seh~tdel auffallend 
klein, gr6gter Umfang 37 cm. Auf der linken Brustseite seichte, streifenf6rmige 
Excoriationen. Bauch stark vorgew61bt, prall gespannt, gr6gter Un~ang 40 cm. 
Fontanellen auffallend klein, das Sch~ideldach asymmetrisch, naeh reehts und 
hinten welter ausladend. Gehirnhgute blutfiberffillt. Gehirn o. B. Hypophyse 
1:0,6:0,4 cm groB. Tonsillen klein. Lu[tr6hrenschleimhaut yon eitrig-sehleimigen 
Bel~gen bedcekt. Speiser6hre o. B. Rechter und linker Schilddri~senlappen 
2:0,8:0,6cm groB. HalslympMcnoten ]eieht vergr6Bert, etwas derber. In den 
.Lungen, besonders im reehten Unterlappen, pneumonisehe Verdichtungen: da.neben 
weiBliche bis r6tliche, dem normalen Lungenparenehym entspreehende Stellen, 
sowie verwaschen begrenzte, gelblieh gef~rbte Bezirke. ~hymus 4,5:3:0,8cm 
grog, leieht gelblich gef~rbt. Herz o. B. Leber 1~:8:4,5 cm, 225g. Oberfl~che 
glatt, yon gelbbrauner Farbe, auf der Sehnittfl~tehe Parenehymzciehnung ver- 
wasehen; im gelblicben Parenehym kleine, rStlieh gef~rbte, anscheinend den 
Zentralvenen entspreehende Bezirke. Periportale Lymphlcnoten etwas vergr6Bert, 
weiBlichgelb. Abffihrende Gallenwege frei. Milz 12:5,5 : 4 em groB, 70 g sehwer, 
~n ihrer Oberftgehe zwei frische Punktionsstellen, fiber denen Netzanteile haften. 
Auf dem Durehsehnitt die Pulpa dunkelschwarzrot, mit zahlreiehen, ziemlieb 
scharf abgegrenzten, helleren, teieht gelblich gef~rbten, steeknadelkopfgroBen, 
oft zu gr6Beren Gebieten zusammenflieBenden Bezirken. Linlce 2~iere 7:2,3:2, 
rechte Niere 6:2,5:2em. Parenehym blaBgraugelblieh, Konsistenz herabgesetzt, 
Kapsel leieht abstreifbar. Oberfl~che embryonal gelappt. Linke Nebenniere 
],8.3 : 0,5 em, reehte 2,2 : 3:0,5 cm. ]%inde hellgelb, Sehiehtenfolge deutlieh. In 
den langen 1%6hrenknoehen und den Wirbelk6rpern rotes, einen lciebten Stieh 
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ins Grauviolette aufweisendes Knochenmark. Aus der Lunge konnten Strepto- 
kokken, die nicht h~imolysierten, geziiehtet werden. 

Bei der histologischen Untersuchung der Mile fallen zun~ehst zahlreiche rund- 
liche oder vieleckige Zellen ins Auge, deren Gr613e hie unter 25 Mikren betriigt. 
Ihr Protoplasma erscheint im frischen Abstrich fast homogen und enthMt nut 
einzelne streifige Verdiehtungen, die ihm ein knitteriges Aussehen verleihen; 
im Schnitt bietet es in den meisten FMlen ein homogenes Aussehen dar und l~il~t 
sieh mit Eosin leieht firben. Bei der Mallorysehen Bindegewebsfirbung nimmt 
es einen blauen Farbton an, bei Anwendung yon Sudan I I I  im Gefrierschnitt 
erseheint es blagrStlieh. Alle tibrigen Fettf~rbemethoden (Smith-Dietrich, Ciaccio) 
ftihren zu negativen Ergebnissen. Desgleichen l~igt sieh nirgends histoehemiseh 
Eisen in den Zellen naehweisen. Nur vereinzelt finden sieh im Protoplasma kleine, 
versehieden grebe Vaeuolen, doch geben aueh solehe Zellen keine deutlichere 
Fettf~rbung. Zellkerne sind meist in der Mehrzahl vorhanden (2--3) nnd liegen 
dann bei den grOBeren Zellen nahe nebeneinander, gewissermaBen an den Rand 
der Zelle gedriiokt. Die Form der Kerne ist ausgesproehen unregelmfiBig, gewOhn- 
lieh sind die eher ehromatinarmen Kernindividuen vielfach eingedellt and l~tng- 
lieh ausgezogen. Nur in den kleineren Zellen liegen die Kerne, die dann ein eher 
rundliehes bis ovMes Aussehen zeigen, in der Zellmitte und erinnern dureh ihre 
Bl~ischenform an die Kerne yon ]3indegewebs- bzw. Reticulumzellen. 

Diese Zellen liegen in den Pulpastr~ingen dicht nebeneinander, gewissermaBen 
zu Nestern yon feinen Bindegewebsfi~serehen zusammengefaBt, so dab sie sieh 
gegeneinander~abplatten und vieleckige Formen entstehen. Die Lage in den 
Pulpastringen ist fiberM1 dort besonders klar, we die Auskleidung der Milzsinus 
deutlieh erkennbar ist. Ist sie aus irgendeinem Grund nicht naehweisbar (post- 
mortMe Ver~Lnderungen oder normalerweise offene ]~lutbahn ?), so kann es leicht 
den Anschein haben, Ms li~gen die Zellen untermengt mit Pulpazellen frei in der 
Blutbahn. AuBer in den Pulloastringen linden sich die groBen Zellen noch reichlich 
um kleine Arterien, besonders um die Kn6tchenarterien angeordnet, die oft yon 
ihnen wie yon einem diehten adventitiellen Mantel umgeben sind (Abb. 1). Die 
Lymphkn6tehen sind bis auf geringe Reste vollkommen geschwunden. I~ur 
hier mid da l~iBt sieh ein Keimzentrum mit gr61teren, Fetttr6pfehen enthaltenden 
Retieulumzellen nachweisen. Trabekel sehmal, 1Viflzkapsel di~nn, Sinus mittel- 
weir und gut mit Blut geffillt. Die Pulpastringe enthMten aul3er den erwihnten 
groBen Zellen noch m~i~ig zahlreiche, lymphatische und myeloische sowie leuko- 
cyt~re Gebflde. 

Fassen  wir den histologischen B e i u n d  der Milz zusammen,  so m iissen 
wir zu dem SchluB gelangen, dab es sich u m  die Milz eines FMles yon  
Gaucherscher  K r a n k h e i t  handel t .  

Die p~thologiseh-anatomische Diagnose dieser K r a n k h e i t  i ibe rhaupt  
s t i i tz t  sich im Mlgemeinen auf 2 P u n k t e :  auf das Vorhandense in  yon  
eigent t imlichen kennze iehnenden  Zellen, den  Gaueherzellen (GZ), u n d  
die Ausbre i tung  derselben im Organismus.  Fassen  wir z u n i e h s t  den 
1. P u n k t  ins Auge, so l~Bt sich eine bis in  die k le ins ten  Einze lhe i ten  
verfolgbare ~ b e r e i n s t i m m u n g  im Verhal ten  der groI3en Zellen in  unserem 
FMle mi t  dem yon  typischen  GZ (siehe Pick) feststellen. (GrSBe, Kern -  
form, Protopl~smabeschaffenhei t  usw.). Diese ~Tbereinstimmung mul3 
besonders gegentiber den ebenfMls wohl gekennze iehne ten  Zellen der 
Niemann-Picksehen K r a n k h e i t  hervorgehoben werden, die sieh yon  den 
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Zellen in unsrem Fall dureh ihr sehaumiges Protoplasma (,,Sehaum- 
zellen", Pic/c) und dutch den Gehalt an Lipoiden, die mit  der Smith- 
Dietrichsehen Farbung darstellbar sind, grundlegend unterscheiden. 
Allerdings mug betont  werden, dab wit fiber keine einzige histologisehe 
Farbreakt ion verfiigen, die ffir die GZ spezifiseh ware, d. h. eine Far- 
bung, die es uns im Zweifelsfalle gestatten wiirde, GZ als solehe zu 
erkennen; wir sind immer darauf angewiesen, diese Zellen aus dem 
gleiehmaBig positiven oder negativen Ausfall einer Reihe yon Farb- 
reaktionen zu erkennen, ein Umstand,  der es oft sehwer, ja unm6g- 

Abb. 1. ~Iilz. Gaucher-Zellen in der  A d v e n t i t i a  einer Follikelar~erie; l inks und  rechts  i m  13ilde 
L y m p h o c y t e n a n h ~ u f u n g e n  als Res te  des Follike]s. 

lieh maeht,  die GZ in den verschiedenen Organen mit  Sicherheit als 
solehe zu erkennen. Dazu kommt  noch, dab in ein und demselben 
Falle kleine Versehiedenheiten in der Farbbarkei t  der Zellen sieher vor- 
handen sind, die sieh wahrseheinlieh dutch den weehselnden Gehalt an 
, ,Gauehersubstanz" erklaren lassen. 

Zur Sieherung der Diagnose der Gauehersehen Krankhei t  k6nnen 
wit daher nieht die Morphologie der einzelnen Zellen Mlein heranziehen, 
sondern sind gezwungen, auf ihre L~ge im einzelnen Organ, bzw. auf ihr 
Vorkommen in versehiedenen Organen, den 2. der oben erwahnten Punkte ,  
zurfiekzugreifen. L. Piclc hat. gezeigt, dab sieh in den typisehen Fallen 
yon Gaucherscher Krankhei t  eine augerordentlieh strenge Oesetz- 
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m~Bigkeit in  dieser Hins ich t  feststellen l~Bt: GZ f inden  sich ausschliel]- 
lich in  Milz, L y m p h k n o t e n ,  K n o c h e n m a r k  u n d  Leber.  I n  den 3 erst- 
e rw~hnten  Organen (Milz, L y m p h k n o t e n ,  u n d  Knochenmark )  ent-  
s iehen  die GZ aus den Ret iculumzel len,  was in  ihrer Lage gewShnlich 
s innfal l ig  zum Ausdruck  kommt .  Auch wir k o n n t e n  in  der Milz unseres 
Falles i iberall  dort ,  wo die W a n d  der Blu ts inus  unver le tz t  war, deutl ich 
die GZ in  den Pu lpas t r~ngen  lokalisiert  l i nde n ;  fiir eine E n t s t e h u n g  
aus Endothe]ze l len  bzw. ein E ind r ingen  in  die B l u t b a h n  fanden  wir 
ke inen  Anha l t spunk t ,  k 6 n n e n  wir doch Bilder, wo GZ bei nich~ sicht- 
barer,  bzw. eingerissener Gef~Bwand in  der B l u t b a h n  gelegen waren,  n ich t  
als beweisend fiir eine E n t s t e h u n g  aus Endothelze l len  anerkennen .  

W e n d e n  wir uns  n u n  den fibrigen Organen zu, in  denen  GZ sich 
l i n d e n  sollen. 

Im Knochenmarlc sind die GZ moist zu Nestern in der Iq~he der Capillaren 
angeordnet. Die Blutbi|dung erscheint im vollen Gang, an der Knorpelknochen- 
grenze ist kein pathologischer Befund zu erheben. 

Je ein Lymlohknoten vom I-Ia]s sowie ein solcher aus dem Ligamentum hepato- 
duodenale ist in gleicher Weise dicht von GZ durchsetzt; insbesondere bestehen 
die Markstr~nge fast ausschlieBlich aus grSBeren and kleineren derartigen Ge- 
bilden, die jodoch fast immer einen deutlichen ~berzug yon Sinusendothel, bzw. 
die zwischen ihnen liegenden, stark eingeengten Lymphsinus erkennen lassen. 
Nur nnter der Kapsel des Lymphknotens sind l~este der Rindenkn6tchen, hier 
und da auch mit einem Keimzentrum versehen, nachzuweisen. Der Randsinus ist 
deuflioh sichtbar. 

Auch in der Leber linden sieh reichlich GZ, die besonders bei gutgelungenen 
Malloryschen Bindegewebsf~rbungen durch ihre blaBbl~nliche Farbe gegeniiber 
den roten Leberzellen deutlich hervortreten. An solchen Schnitten ist zunachst 
festzustellen, dab diese Zellen fast ausschlieBlich im Zentrum der Acini gelegen 
sind, w~hrend die normulen, aus normal groBen, vieleckigenLeberzellen bestehenden 
Balken, sieh nur in den Lappchenr/~ndern linden. Bei Anwendung starkerer Ver- 
gr6f~erungen sieht man, dab die groi~en blassen Zellen sich zwischen Capillar- 
]ichtung bzw. Capi]larwand nnd Leberzellen einschieben nnd so einerseits das 
]~lutgef~B hochgradig einengen k6nnen, andrerseits die Leberzellbalken selbst 
zu schmalen, ziemlich weir auseinanderliegenden Str/~ngen eindriicken. Es hat 
somit den Anschein, als nKhmen die erw/~hnten groBen Zellen die Stelle der Capillar- 
endothelien ocler der Kupfferschen Sternzellen ein. ]:Iier and da sieht man jedoch 
an giinstig getroffenen Stellen, dab eine solche GZ gegen die Capillarlichtung zu 
yon einer diinnen, mit langen schmalen Endothelzellen versehenen Gef~Bwand 
fiberzogen wird (Abb. 2). Auch das Gitterfasergerfist, das besonders in L/~ppchen- 
mitte stark vermehrt erscheint, liegt nur in seltenen ~ l l e n  zwischen Leberzellen 
and GZ, sondern zumeist zwischen ihnen und dem Capillarendothel. Im 
~ibrigen zeigen die Leberzellen in den L~ppchenr~kndern eine geringgradige Fett- 
infiltration. Das interlobul~re Bindegewebe erscheint nicht wesentlich ver- 
mehrt, auch im Kapselbindegewebe ist kein pathologischer ]~efund zu erheben. 

Wi t  sehen somit,  dab sich auch in  L y m p h k n o t e n ,  K n o c h e n m a r k  
a n d  Leber reichlich die eharakter is t ischen GZ l i nden  a n d  zwar in  der 
fiir sie kennze ichnenden  Lagerung.  I n  L y m p h k n o t e n  u n d  K n o c h e n m a r k  
drfickt  sich der  enge ents tehungsgeschicht l iche Z u s a m m e n h a n g  der 
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GZ mi~ den Reticulumzellen in immer wieder nachweisbaren fdbergangs- 
formen deu~Iich aus. 

Die Verh~ltnisse in der Leber jedoch beanspruchen eine eingehendere 
Besprechung. Es lassen sich n~mlich immer wieder Stellen finden, 
wo man deutlich sieht, da~ GZ yon einer vollkommen unversehrten 
Capillarwand fiberzogen werden und gewissermal~en zwischen dieser 
und de~ Leberzellbalken eingeschaltet liegen. Schon Oberling ha~ auf 
dieses Verhalten an Hand  yon Zeichnungen aufmerksam gemacht ~ und 

A b b .  2 ,  Leber  (Celloidineinbettnng).  - -  G = Gaueher-Zelle m i t  Ke rn ;  E = K e r n  einer Capillar- 
endothelzel le  fiber der  Gaueher-Zelle;  K ~ Kerne  Kupf fe r scher  SternzeHen; / .  ~ Leberzellen. 

meine Befunde decken sich vollkommen mi~ den seinen. Auch ich 
mSchte aus diesem Verhalten der GZ den Schlul~ ziehen, dal~ sie nicht 
aus dem Endothel  der Capillaren oder den Kupfferschen Sternzellen 
entstehen miissen, wie vielfach angenommen wird. Die GZ k6nne,~ 
vielmehr aus den zwischen den Leberzellen und Cspillarwand, bzw. 
deren Grundhgutchen eingeschalteten Zellen ihren Ursprung nehmen, 
die als adventielle Bindegewebszellen oder Pericyten yon K.  W. Zimmer-  
mann  gedeutet wurden. Erreichen dann diese Zellen als GZ ihre grSl~te 
M~chtigkeit, so ist es durchaus verstgndlich, wenn sie, einerseits die 
Leberze]len durch Druck zum Schwund bringen, anderersei~s die 
Capillarlichtung einengen und durch die geschgdigte Wand akt iv oder 
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passiv durchtretend, in die Lichtung zu liegen kommen. Zu diesem Zeit- 
punkt  wird sieh die Entstehungsgeschichte der GZ schwer mehr aus, 
den Schnittbildern ablesen lassen. 

Warden wit nur die bisher gewonnenen Ergebnisse der morpho- 
logisehen Untersuchung unseres Falles zusammenfassen, so mfi[~ten 
wir sagen, daft es sieh um einen in jeder Riehtung typisehen FML 
yon Gaueherscher Krankheit  handelt. 

Diese Diagnose wird aul~erdem gest/itzt durch die Tatsache, da~ 
Epstein und Lieb, in allerdings sehon mit Formol fixiertem Material. 
yon der Milz unseres Falles nieht unbetr~chtliche Mengen (3% der 
Troekensubstanz) yon Cerebrosid--n~mlich Kerasin und C e r e b r o n -  
naehweisen konnten, das ja allgemein als Gaueher-Substanz anerkannt  
wird. 

Nachdem es uns auf diese Weise gelungen ist, dureh die morpholo- 
gische und chemische Untersuchung darzutun, dab es sich in unserem 
Falle um eine Gauchersche Krankheit  handelt, wollen w i r - - w i e  ein-- 
gangs erwghnt - - ~ u f  diejenigen Befunde eingehen, die yore klassischen 
Bilde des Morbus Gaucher, wie es L. Pick entworfen hat, abweiehen. 

So ergibt die histologische Untersuchung des Thymus folgenden 
Befund : 

Die L~ppchenanordnung des Thymus erscheint im histologischen Schnitt. 
-r erhalten, ja dutch eine leiehte Verdickung der bindegewebigen 
Scheidew~nde eher deutlicher ausgesprochen. Die Rinde enth~lt sehr zahlreiehe 
grol~e Zellen, die in allen Einzelheiten ihres Baues den GZ gleichen (Abb. 3);. 
gerade hier liegen neben besonders groBen Zellen mittlere und kleinere, yon 
denen manehe dureh ihre spindelige Gestalt, bzw. dureh ihre Protoplasmaforts~tze 
an Reticulumzellen gemahnen. Diese Zellen nehmen gegen die Mitre der 
Lgppchen immer mehr an Zahl ab, so da$ die hier liegenden, zum Teil ver-- 
kalkten I-Iassalschen KSrperchen yon einem diinnen Mantel fast normal zu 
nennenden Thymusmarkgewebes umgeben sind. An ganz vereinzelten Stellen 
finden sieh kleine Blutaustritte im Parenchym. 

Die grol~en Zellen in der Thymusrinde zeigen somit bis in alle Einzel- 
heiten ein Verhalten, das wir frfiher den Ausfahrungen L. Picks folgend 
als far die GZ kennzeiehnend beschrieben haben. Wir massen daher 
- -  wollen wir nieht yon vornherein jedes Vorkommen yon GZ auBerhalb 
der Leber, Lymphknoten,  Knochenmark und Milz ablehnen, was in 
keiner Weise gerechtfertigt w~re --- diesen Zellen die Wertigkeit der GZ~ 
zubilligen. Unser Fail ist nicht der erste, d'er in dieser ttinsicht eine 
Abweichung vom typischen anatomischen Bilde der Gaucherschen 
Krankheit  zeigt. Rusca und Reber haben in ihren F~llen ebenfalls im 
Thymus Zellen beschrieben uud auch abgebildet (Rusca), die sie und wir 
mit ihnen als GZ ansehen. E. J. Kraus hat in seinem Falle gro$e l~eti- 
culumzellen im Thymus gefunden, die er aber nicht als GZ, sondern als 
den Ausdruck einer groBzelligen Hyperplasie im Sinne Lochtes auffaSt~ 
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wozu zu bemerken ist, dab die F/ille, die Lochte beschreibt,  durchwegs 
gl tere I n d i v i d u e n  betreffen und  dieser Autor  an eine eigenttimliche Ar t  
der I nvo lu t i on  dachte, w/ihrend es sich im Falle Kraus um ein 1 j/ihriges 
M/idchen handel te .  Die Zellen, aus denen  im T h y m u s  die GZ hervor- 
gehen, s ind hSchstwahrscheinlich ebenso wie in  den anderen  lympho- 
re t ikul~ren Organen die Ret iculumzel len.  

J~hnhche Verh/~ltnisse wie im Thymus  liegen auch in  den Tonsillen vor. 

Die Tonsillen gleichwie die KnStchen des Zungengrundes bieten im allgemeinen 
keinen auffiilligen pathologischen Befund dar. Nur finden sich an einzelnen Stellen 

Abb. 3. Thymus. Gaucher-Zellen in der Rindensubstanz; rechts im :Bilde ein 
Hassalsches KSrperchen. 

in den Tonsillen grol3e Zellen eingelagert (Abb. 4) und zwar zumeist dort, wo 
das lymphoretikul~re Gewebe an die umgebende bindegewebige Kapsel grenzt. 
Die Zellen zeigen auch hier das kennzeichnende, wie homogene, bzw. knitterige 
Protoplasma und sind leicht yon den in den Keimzentren liegenden grogen, 
vakuolisierten und Kerntriimmer enthaltenden Reticulumzellen zu unterscheiden. 
Auch ihr Verhalten bei Anwendung der Mallorysehen Binclegewebsf/~rbung 
und anderen 1Vfethoden deckt sich v611ig mit dem der typischen GZ in anderen 
Organen. 

Auch in  den G a u m e n m a n d e l n  sind die groi3en Zellen nach ihrem ganzen 
Verha]ten als GZ aufzufassen u n d  di irf ten ebenfalls aus den ge t i cu lum-  
.zellen des lymphoret ikul / i ren  Gewebes en t s t anden  sein. I m  Schr i f t tum 
ist kein Fal l  eines derar t igen Vorkommens bekann t ,  allerdings ist aus 



Verinderungen bei Morbus Gaucher. 155 

den  Mit te i lungen der Verfasser n ich t  immer  zu ersehen, ob i iberhaupt  
die Tonsi l len un te r such t  wurden.  

Uber ruschend  ist  der  Befund  an  den  Nebennieren. 

Auch hier lassen sieh grol3e, den GZ vollkommen gleichende Gebilde nach- 
weisen. Sie liegen in 2~Testern und Stringen nebeneinander im Bereich der Zona 
retieularis, so dab sieh zwisehen unverinderter Zona faseieulata und Marksubstanz 
gewissermaBen eine aul~erordentlich verbreiterte und umgewandelte Gewebs- 
sehieht finder. Die Zellen sind in ein stark entwiekeltes, bindegewebiges GerSst- 
werk eingebettet, hier und da tauehen Gruppen yon kleinen, briunliehes Pigment 
enthaltenden epithelialen Zellen mit regelm~Bigen rundlichen Kernen auf, die 
unschwer als t~este des urspriinglichen Parenehyms der Zona retieularis, bzw. 
pigmentosa zu erkennen sind. In  dem beide Zellarten einschliel3enden dichten 
Bindegewebsgerfist verlaufen die in ihrer Zahl vielleicht vermehrten, sieher aber 
:ziemlich eingeengten Capillaren, die sieh jedoeh ebenso wie ihre Endothelzellen 
hnmer deutlich yon den groBen Zellen abgrenzen, so zwar, dab diese eft wie yon 
Endothel iiberkleidet sind (Abb. 5). Die meisten der erwihnten groBen Zellen 
besitzen einen ziemlieh gut mit Eosin f~rbbaren Zelleib und gleiehen ganz den 
in Milz und Leber gefundenen GZ. Verhiltnismi~Big viele enthalten jedoch un- 
regelm~Bige Ltieken in einem nur sehwaeh firbbaren Protoplasma. Es handelt 
sieh fast ausschliel3lich um besonders grogs Zellindividuen. Ubergangsformen zu 
spindeligen Zellen wie im Thymus fehlen. Im iibrigen enth~lt die Zona faseieulata 
ziemlieh reichlich Fett, zeigt aber ebenso wie die Zona glomerulosa und die Mark- 
substanz keinen abnormen Befund. 

Wi t  mtissen somit  auch in  den Nebenn ie ren  die groBen in  der Zonu 
ret ieularis  l iegenden Zellen als vollwertige GZ auffassen. Auch Rusca 
ha t  in  seinem Fulle ghnlich gelagerte GZ gefunden.  Sie en t s tehen  hier 
ebenfal ls  aul3erhalb der Capil l~rwand,  kSnnen  jedoch, w e n n  sie yel l  
ausgebi ldet  sind, den E i n d r u c k  erwecken, als lggen sie innerha lb  der 
Cupil larl ichtung.  Fi i r  eine E n t s t e h u n g  aus den Parenchymzel len  der 
Nebenn ie ren  fund  sieh kein Anha l t spunk t ,  Wir  miissen somit  ghnlich 
wie in  der Leber, an  die die Verhgltnisse bier er innern ,  auf die udven-  
t i t ie l len  Bindegewebszellen oder die Cupi l larper icyten als die Bildungs-  
zellen zurfiekgreifen. 

Schwierig ist der Befund  in  der Lunge zu deuten .  

In  den Lungen lassen sieh zahlreiche, zum Teil liippehenf6rmig begrenzte, 
zum Teil miteinander zusammenfliel3ende Bezirke feststellen, in denen die Alveolar- 
liehtungen yon zahlreichen Leukocyten und Bakterienhaufen erfiillt sind. ]Die 
hier verlaufenden Bronehien enthalten einen fast rein leukocytiren Inhalt. Am 
gande so verinderter Lungenbezirke sind jedoch dem leukoeytaren Exsudat in 
den Alveolen zahlreiche rundliche Ze]len beigemengt, die einen oder mehrere 
rundliche bis ovule Kerne enthalten und ein stark mit Eosin fi~rbbares Protoplasma 
besitzen. Die in diesem liegenden" Staub-, bzw. Kohlek6rnehen kennzeichnen die- 
se]ben als abgestoBene Alveolarepithelien. Wir finden aber auch an Stellen weit 
entfernt yon jeder entziindliehen Veri~nderung des Lungenparenchyms, besonders 
unter der Pleura, die Alveolen erfiillt von grogen, hellen Zelten, die sieh viel- 
fach gegeneinander abplatten (Abb. 6). Ihr Protoplasma ist schlecht mit Eosin, 
gut mit dem Anilinblau des Malloryschen Bindegewebsfarbstoffes fgrbbar. Der 
Zellkern ist meist in der Einzahl vorhanden, unregelm~tl~ig gestaltet und nahe dem 
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Abb. 4. Tonsi l le ,  Gaucher-Zel]en im lymphore t iku l~ren  Gewebe. 

Abb.  5. Nebenniere ,  Zona re t icn lar i s .  -- G = Gaucher-Zel len;  ~ = Kerne  yon Capillarendotl~ 
zellen fiber Gaucher-Zel len  gelegen. 
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Zellrande gelegen. Von diesen Zellen gibt es Mle ~bergi~nge zu Zellen mit stark 
eosinf/~rbbarem Protoplasma und mit zahlreiche Vakuolen enthMtendem Zell- 
leib. ManchmM glaubt man, so veranderte Zellen in der dem Alveolarepithel ent- 
sprechenden Lage in Bildung begriffen zu sehen, doch liegen sicherlich manche 
der Zellen eher im Stroma der Alveolarsepten. 

Auch hier linden wir somit neben den Erscheinungen einer sehweren 
vereiternden Lungenentziindung oft Zellen in den Alveolarsepten so- 
wie an denselben, ja aueh frei in den Alveolen, die ganz den GZ gleichen. 
Auch Oberling hat  in seinem FMle eine ~hnliche Beobachtung gemacht,  
sich jedoeh beziiglich der Wertung dieser Zellen vorsiehtig ausgedrfiekt, 

Abb. 6. Lunge. G~ucher-Zellen, teils in der Alveolarlichtung, teils in Alveolal'septen gelegen. 

immerhin aber eher der Meinung zugeneigt, dab es sich um echte GZ 
h~ndeln diirfte. Wir mSchten seinem Standpunkt  auch ffir unseren 
Fall beipflichten. Spielt doch die Epithelabschuppung gergde in ent- 
ziindeten Lungen eine so grol~e t~olle, dab es uns wie im bier gegebenen 
FMle oft nicht mSglich sein k~nn, etw~ auftretende GZ und abge- 
sto~ene Alveolarepithelzellen klar ~useinander zu hMten. Doch sprieht 
die ganze Besehaffenheit der in Rede stehenden Zellen, der peripher 
]iegende, unregelmgBig eingedellte Kern  unserem Ermessen naeh viel 
eher fiir GZ als fiir abgestol~ene Alveol~repithelien. Vielleicht bringen 
andere Fglle in diese Fr~ge, die wir often lassen mtissen, Klurheit. 

Schliel~lich seien noch die in der Darmschleimhaut erhobenen Be- 
flmde besproehen. 
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Die Sebleimhaut  des Diinn- und Diekdarms zeigt ziemlich hoehgradige Eloithel- 
abs to]ung,  nur  manehm~l sind am Grunde der Krypton  die K6rnehen der 
Pane thsehen  Zellen noeh darstellbar.  Das Stroma ersoheint a nl]erordentlioh 
zellarm, die Masehen des Reticulums sind gewisserma~en leer. Die Reticulum- 
zellen selbst besitzen an einzelnen Stellen, besonders im Zot tens t roma fiber den 
Peyerschen Haufen,  einen umfangreiehen homogenen Protoplasmaleib,  in dem 
der rundliche Kern  in der Mitre golegen is~, dooh findon sieh daneben  nich~ so 
selten Zellen, die fast  die GrSBe yon GZ erreiehen nnd  ihnen auch, was die Plasma- 
s t ruk tur  anlangt,  gleiehen (Abb. 7). Der Kern  liogt dann  am Zellrand und er- 
seheint  nnregelmal~ig gestaltet.  Die Form der Zellen ist  zumeist  vieleekig, 
gewisserma~en yon den anderen kleineren Zellon abgeplattet .  I m  Schleimhant-  

Abb. 7. Dfinndarmzo~te; in ihrem Geriist, gro[te ]~ebiculumzelIen. (Oa.ucher-Zellen ?). 

geriist iiber den kleineren LymphknOtehen lassen sieh nur  ganz vereinzelte 
grS•ere Retieulumzellen nachweisen. Die kleineren LymphknStchon  und Peyer- 
sehon t Iaufon sind verh~ltnism'~l~ig a rm an Lymphocyten.  In  einigen unter-  
suchten l%yersohen Haufen findon sich, ~hnlich wie in der Gaumenmandel ,  dort ,  
we das lymphoretieul~re Gewebe an  das straffore Bindegewebe der Unter-  
schleimhaut  odor an das Sehleimhautgerfist  angrenzt,  ganz vereinzelt  grebe 
Zellen mi~ einem oder mehreren Kernen,  die durohaus den Zellen in der Tonsille 
und  mit  ihnen den typisehen GZ gleiehen. Sie sind dutch  ihren meist  homo- 
genen und  gut  f~rbbalen Zelleib, sowie schon altein duroh ihre Lage yon den 
grol3en, wabigen Zellen dor Keimzent ren  leieht zu untersoheiden. 

W i r  m i i s s e n  s o m i t  i m  D a r m s e h l a u c h  z w i s c h e n  zwe ie r l e i  Z e l l e n  

u n L e r s c h e i d e n :  f a s s e n  w i r  z u n ~ c h s t  d ie  g a n z  Slo~rlichen i n  d e n  R a n d -  

a n t e i l e n  d e r  P e y e r s c h e n  H a u f e n  g e l e g e n e n  Z e l l e n  ins  A u g e ,  so i s t  d ie  
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]Jbereinstimmung dieser Zellen mit den ghnlich gelegenen, grol3en Zellen 
in den Tonsillen, bzw. mit echten GZ sinnfallig. Aueh Rusca hat in 
seinem Falle an derselben Stelle solche Zellen beobachtet und ab- 
gebildet. Wir halten sic mit ihm fiir GZ, die aus den Reticulumzellen 
des lymphoretikulgren Gewebes entstanden sind. Anders verhglt es 
sich mit den Zellen im Zottengertist. Hier handelt es sich um Gebilde, 
die sicherlich noeh als Reticulumze]len anzusprechen sind, aber in Gr6ge 
und Form yon der Norm abweichen. Das Protoplasma ist vermehrt 
wie durch Einlagerung eines Stoffes, der den Kern an den Zel]rand 
gedrgngt hat. Der Gedanke liegt natiirlich nahe, dab es sich auch hier 
um in der Umwandlung zu GZ begriffenen t~eticu]umzellen handelt, 
doch k6nnen wit diese Annahme nicht beweisen, da das Endstadium, 
die vollentwickelten GZ im Darmsch]eimhautgeriist fehlen. 

Schliel~lich seien noch die histologischen Befunde der tibrigen histo- 
logisch untersuehten Organe wiedergegeben. 

Zwei untersuehte EpithelkSrperchen sowie die Hypo~)hyse und Schilddri~se 
lassen keinen pathologisehen Befund erheben. Die Eierst6cke enthalten dem 
Alter entspreehend zahlreiche Keimfollikel sowie einige atretische Follikel. Pan- 
kreas, Submaxillaris, Nieren sowie Harnblase o.B. Auch Herz- und Slcetettmuslce[ 
o.B. Brustdri~sen dem Alter entsprechend in Form yon weiten Hohlr~umen 
angelegt. In der Brusthaut ein geschwtiriger Subst~nzverlust, der bis ~uf das 
Corium reicht. Sein Grand wird yon locker leukocyt~r durchsetztem Binde- 
gewebe gebildet. Die Faserztige des unterhalb dieser Stelle gelegenen Coriums 
erscheinen dichter, wie homogenisiert. Das Fettgewebe enth/~lt reichlich Lil0o- 
blasten und ser6s-atrophisehe Fettzellen. 

Die Ganglienzellen der GroBhirnrinde zeigen zwar eine leichte tIo- 
mogenisierung ihres Protoplasmas, doch wagen wir es nicht, diese ge- 
ringftigigen Ver~nderungen im Sinne einer NiBlschen Zellschrumpfung 
zu deuten, die Oberling in seinen F~llen in so ausgesprochenem MaBe 
hat  nachweisen kSnnen. 

Wir sehen somit, dal~ sich in unserem Falle und in den zum Tei] 
mehr oder weniger ghnlichen Fgllen yon Rusca, Reber und Oberling 
GZ in weir mehr Organen gefunden haben, als man es naoh den Ergeb- 
nissen Picks vermuten wiirde, zu denen diese Fglle gewissermaI3en im 
Widerspruch zu stehen scheinen. 

Hat  doch L. Pick, wie schon friiher erwghnt, eine strenge Gesetz- 
mgl~igkeit nicht nur beziiglich des feineren Baues der GZ, sondern 
auch ihrer Lage und ihres Vorkommens in den verschiedenen Organen 
aufgedeckt. In  den typisehen F~llen besehrgnkt sioh das Auftreten 
yon GZ ausschliel~lich auf Milz, Lymphknoten,  Leber und Knochenmark~ 
- - i n  der Stgrke, mit der diese einzelnen Organe ergriffen sind, aller- 
dings vielfach wechse]nd. Von dieser scharfen Begriffsbestimmung 
ausgehend, konnte Pick eine Anzahl yon Fgllen, die bisher als 
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Gauchersche Krankheit  gedeutet wurden, als nicht zu dieser Gruppe 
gehSrig abtrennen und einen Teil dieser wieder unter einem neuen 
Krankheitsbild zusammenfassen, der Niemann-Picksehen Krankheit. 
Einige F~lle jedoch, darunter die oben 5fter erw~hnten yon Rusca 
nnd Reber muBte Pick als fraglich, bzw. nicht ganz k]ar bezeiehnen. 
Morphologiseh unterscheidet sich die Niemann-Picksche Krankheit  
grundlegend yon der Gauehersehen Krankheit  dadurch, dab die 
kennzeichnenden Sehaumzellen nicht nut in der Leber, Milz, Lymph- 
knoten und Knochenmark, sondern aueh in zahlreiehen anderen Organen 
gefunden werden. Picks Einteilung ist seither in zah]reiehen Arbeiten 
angenommen und durch VerSffentliehung weiterer F~]lo Niemann- 
Pickseher Krankheit gestiitzt worden, F~lle, die einander im hohen 
MaBe gleichen und schon desh~lb es ~ls berechtigt erseheinen lassen, 
diese Krankheit vonde r  Gaucherschen als selbsst~ndiges Krankheitsbild 
abzutrennen. Dennoch haften beiden Krankheitsformen, dem Typus 
Gaueher und dem Typus Niemann-Pick gemeinsame Merkmale an: bei 
beiden handelt es sich um eine fami]i~re, angeborene St6rung des 
Lipoidstoffwechsels, die in kfirzerer oder [~ngerer Zeit zum Tode fiihrt. 
AuBerdem meint Pick selbst, dab im Ablauf der St6ffwechse]stSrung 
Verschiedenheiten mSglieh w~ren, die gewissermaBen zwisehen beiden 
wohlgekennzeichneten Typen stehende F~lle zeitigen kSnnten. Es 
mag daher nieht befremdlich erscheinen, wenn wir zun~chst unseren 
Fall, bei dem die Ausbreitung der grol~en, allerdings wie GZ aussehenden 
Gebilde sich nicht allein auf die in typisehen Gaucherf~llen befaIlenen 
Org~ne beschr~nkte, sondern such Nebennieren, Thymus, Tonsillen, 
Darmlymphknoten und vielleicht aueh Lunge betraf, a]s eine so]ehe 
Zwisehenstufe - -v ie l le icht  dem Typus Niemann-Piek nahestehend - -  
auffaBten 1. In dieser Anschauung wurden wir noeh dutch den Ausfall 
der chemisehen Untersuchung 2 yon frisehen Milzstfiekehen best~rkt. 

Die Organstiickchen, deren Frischgewieht 8,2 g betrug, wurden mit See- 
s~nd verrieben und im Faust-Heimsehen Verdampfapp~rate bei 40 ~ zur Gewichts- 
konstanz getrocknet und dann im Soxletschen Extr~ktionsapparat je 12 Stunden 
mit ~ther, Alkohol und Chloroform extrahiert. Wegen der geringen 1V[enge des 
Untersuchungsmaterials w~r eine getrennte Behandlung der einzelnen Fraktionen 
nicht mSglieh. Der Gesamtriickst~nd wurde gewogen und mit alkoholischer Kali- 
lauge verseift. Die SeifenlSsung wurde im MeBkolben aufgefiillt und ein aliquoter 
Teil zur Phosphorbestimmung verwendet, die gravimetrisch naeh Woy durchgefiihrt 
wurde. Der Rest der Seifen]Ssung wurde nach Verdtirmung mit Wasser mit 
Ather ~usgesehiittelt. Die atherisehe LSsung wurde verdampft und der Riick- 

1 Siehe die Demonstration dieses Faltes in der Sitzung der Gesellschait der 
Arzte in Wien vom 4. XI. 1927. 

2 Herr Ing. chem. A. Wasic/cy hatte die Liebenswtirdigkeit, die Analyse im 
ehemischen L~boratorium der Reichsanstalt ftir Mutter- und S~tuglingspflege in 
~Vien (Direktor Hofrat Moll) durehzufiihren, wofiir ihm an dieser Stelle bestens 
gedankt sei. 
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stand gewogen. Der Riickstand wurde dann in Chloroform gelOst und das Cho- 
lesterin colorimetrisch bes$immt. 

Befund: 
Gesamtlipoide 9,62%, 
Gesamtcholesterin 0,93%, 
Phosphor, bereehnet auf Lecithin 5,98%. 
Zum Vergleiche wurden mit  derselben Untersuehungsmethode 

3 Milzen etwa gleiehaltriger Kinder untersucht und fo]gende Mittel- 
werte  gewonnen. 

Gesamtlipoide 3,39 %, 
Gesamtcholesterin 0,32%, 
Phosphor, berechnet auf Lecithin 1,08%. 
Vergleichen wir diese Ergebnisse der chemisehen ~i lzuntersuchung 

in unserem Fulle mit  denen yon typischen F~llen Niemann-Pickscher 
Krankhei t  (siehe Tabelle 1), so zeigt sich, dal3 die in unserem Falle er- 

Tabelle 1. Ergebnisse der chemischen Analyse der Milz von 3 Fgllen Niemann- 
Pickscher Krankheit, des eigenen Ealles und dreier Kontroll/glle au] das Gewicht des 

]rischen Organs berechnet. 

Brahn B l o m - K e ~  Siegmund Eigener~,all :Normal-werte 

Gesamtlipoide . . . . . .  I 15,1% 
Gesamtcholesterin . . l 1,79% 
Phosphor, berechnet ~uf Le- 

cithfil . . . . . . . . .  10,3 % 

16,0% 11,6% 
1,93% 1,14% 

8,7% 6,4% 

9,62 % 
0,93 % 

5,98 % 

3,39% 
0,32 % 

mittel ten Werte nur um Bruehteile yon Prozenten hinter den im Falle 
Siegmunds gefundenen zurfickbleiben (weitaus hShere Zahlen zeigt aller- 
dings der Fall  Brahn und Pick). Gerade dieser Umstand  schien zugunsten 
der Auffassung zu spreehen, daft in unserem Falle eine dem Typus 
Niemann-Pick nahestehende St6rung des Lipoidstoffwechsels vorliege. 

Inwiefern es berechtigt ist, den Gesamtphosphor auf Lecithin um- 
zurechnen, wie es in unserem und den andern oben angeffihrten F~llen 
geschehen ist, wagen wir nicht zu entscheiden, kam es uns doeh nut  
darauf an, mit  dem gleichen Verfahren brauchbare Vergleichszahlen zu 
ermitteln. Epstein hat  die Zul~ssigkeit dieser Umrechnung bestritten. 
Jedenfalls ist aus dem Ergebnis der chemischen Analysen der frischen 
Milz unseres Falles ersichtlieh, daft er sich auch in dieser Beziehung 
und nicht nur rein morphologisch den F~llen yon Niemann-Pickscher  
Krankhei t  n/~hert. 

Es eriibrigt sich nur noeh nach den Ursachen zu fahnden, die fiir die 
Abweiehung veto gewohnten Bride der Gaucherschen Krankhei t  als be- 
s t immend angesehen werden kSnnen. Wie ffiiher erw~hnt sind ~hnliche 
Abweiehungen, allerdings nieht so hochgradiger Art, in den F/~llen 
Ruscas und Rebers nachzuweisen gewesen, weshalb Pick sie als fragliche 

Virchows Archiv. Bd, 271. 1] 

1,08 % 
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Gaucher-Falle bezeichnet hat. Beide Falle betrafen nun, gleieh wie der 
unsere, im Sauglingsalter stehende Individuen, w~hrend es sieh bei 
den typisehen Fallen, an Hand  deren P i c k  die Umgrenzung des Typus 
Gaucher vorgenommen hat,  immer um Individuen in h6herem Lebens- 
alter, bzw. dem Sguglingsalter entwachsene Kinder handelte. Es 
]iegt nahe, in diesem Umstande die Hauptursache fiir die Abweiehung 
zu suchen. In  der folgenden Tabe]le sind nun al]e Sauglinge betreffende 
Falle yon Gaueherscher Krankhei t  zusammengestellt  und die Organe 
vermerkt,  in denen GZ gefunden (~-), bzw. nicht gefunden wurden (---). 
Leider ist aus der Beschreibung mancher Fglle nicht zu ersehen, ob 
das betreffende Organ fiberhaupt untersueht wurde (?). 

Tabelle 2. Ubersicht iiber die Verteilung der Gauche~-Zellen in Fiillen von Gauchersche~" 
Kranlcheit im Siiuglingsalter. 

Reber . . . . . . . . .  i 8 

Rusca . . . . . . . .  i ] 2  
Oberling und Woringer I . i i 11 
Oberling und Woringer I I  I 1 
J .  E.  Krau8 . . . . . . .  12 
Eigener Fal l  . . . . . .  51/2! 

++? 

++ 

i ? 
- -  2 

? 
+ 2 2  

? 
+71 + 

Wir k6nnen aus dieser Zusammenstellung zunachst entnehmen, 
dab Milz, Leber, Lymphknoten  und Knochenmark wie beim Erwach- 
senen ebenso auch beim Saugling immer GZ enthalten, dab aber aul~er- 
dem gewisse Organe beim Saugling gar nicht so selten GZ beherbergen, 
die beim Erwachsenen frei von solchen gefunden werden. Es ware nur 
die Frage zu beantworten, ob fiir diese Verschiedenheit im pathologisch- 
anatomisehen Bilde der Krankhei t  eine Verschiedenheit der Stoffweeh- 
selstSrung als soleher oder eine Verschiedenheit beztiglich der Organe 
- -v ie l l e i ch t  fnnktioneller A r t -  mal~gebend ist. Gegen jene Annahme 
sprieht der Umstand,  dab in unserem Falle dieselbe Gaueher-Substanz 
- - C e r e b r o s i d  - - w i e  in den erwaehsene Individuen betreffenden Fallen 
gefunden wurde; fiir diese - -  Verschiedenheit im Verhalten einzelner Or- 
gane ~ spraehen neben allgemeinen, jedem pathologisehen Anatomen 
gelaufige Erfahrungen insbesondere Untersuchungen yon L u b a r s c h .  

L u b a r s c h  hat  ngmlieh gezeigt, dab die phagoeytaren Eigenschaften 
der Bindegewebszellen, bzw. Reticulumzellen, aus denen sieh' ja in 
den einzelnen Organen die GZ entwiekeln, sich etwa zu Ende des 1. Le- 
bensjahres andern. Als Beweis der phagocytaren Eigenschaften dienten 
ihm die Ablagerung yon Fe t t  und Eisenpigment: in diese Zellgruppe 
rechnet er beim Saugling aul~er den aueh beim Erwachsenen speiehern- 
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den Zellen, die Reticulumzellen im Thymus, die perivascul~ren Zellen im 
Hoden, in der Nebenniere und Niere, die I~etieulumzellen des Pankreas, 
sowie die adventitiellen Zellen im peribronehialen und perivaseul~ren 
Gewebe in der Lunge. Fiir unsere Fragestellung wiehtig ist haupts~ch- 
lich der Umstand, dal~ die perivascul~ren Zellen in der Nebenniere und 
die l~e~ieulnmzellen im Thymus w~hrend des 1. Lebensjahres zur Sloei- 
cherung bef~higt sind und diese Eigensehaf~ im sp~teren Leben nicht 
mehr besitzen. Damit wiirde nicht nur das Auftreten yon GZ, die ja 
auch der Ablagerung einer Substanz - -  der Gauehersubstanz - -  ihre 
Ents~ehung verdanken, in diesen beiden Organen beim S~ugling, son- 
dern aueh das Fehlen soleher Zellen bei/~l~eren Individuen erkl~rt sein. 
Beziiglieh des Fehlens yon GZ im Thymus yon i~lteren Individuen hat  
sehon Rusca mit Reeht darauf hingewiesen dab zu diesem Zeitpunkt 
gew6hnlieh das Organ einer l~iiekbildung anheimgefallen bzw. iiber- 
haupt nicht mehr naehweisbar ist, somit aueh keine GZ enthalten kann. 
Als dem Thymus, bzw. den Lymphknoten in bezug auf den Aufbau 
nahestehend k6nnen wir aueh das lymphoretikul/ire Gewebe im D a r m  
und in den Tonsillen ansehen, und so wird es niehg verwunderlieh er- 
seheinen wenn auch hier in den Retieulumzellen Gauehersubstanz ab- 
gelagert wird. DaB eine _~nderung in der Funktion auch dieser Organe 
am Ende des S~uglingsalters statthat,  ist wohl fiir den Darmsehlaueh 
auf der Hand liegend, ftir die Gaumenmandeln is~ eine solehe Ums~im- 
mung zumindest wahrseheinlich. 

Fassen wir zusammen, so kommen wir zu dem Sehlul3, dab sieh die 
Ms Gauehersehe Krankhei~ bezeiehnete Stoffwechselst6rung, wenn sie 
sich im Organismus eines Sguglings abspielt, Abweiehungen vom klassi- 
sehen, am Erwaehsenen erhobenen Bilde dieser Krankheit  aufweisen 
kann, die dureh den andersgearteten S/~uglingsorganismus bedingt sind. 
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